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1- RESUMEN 
Objetivo: Describir una serie de pacientes con síndrome SAPHO 
diagnosticados en la Sección de Reumatología del Hospital Universitari 
Germans Trias i Pujol de Badalona entre 1984 y 2007. 
Método: Diseño: Estudio retrospectivo. Ámbito: Hospital universitario de 
referencia de un área de 800.000 habitantes. Se identificaron los pacientes 
diagnosticados como síndrome SAPHO. Se utilizaron los criterios propuestos 
por Benhamou y cols: signos o síntomas  osteoarticulares con acné marcado o  
pustulosis palmo-plantar o hiperostosis con o sin afectación cutánea u 
osteomielitis crónica multifocal recurrente; con posible asociación con psoriasis 
cutánea y enfermedad inflamatoria intestinal. Se recogieron las 
manifestaciones clínicas, pruebas de imagen (gammagrafía ósea y tomografía 
computarizada), velocidad de sedimentación globular (VSG), proteína C 
reactiva (PCR), recuento del líquido sinovial, antígeno de histocompatibilidad 
B27 (HLA-B27), evolución y tratamientos recibidos. 
Resultados: Se analizaron 52 pacientes (26 hombres y 26 mujeres); edad 
media 42±12 años (límites 15-73). La edad al primer síntoma fue de 37±13 
años (límites 10-71), con una demora diagnóstica de 4,5±5,6 años (límites 0-
26). Las manifestaciones clínicas más frecuentes fueron dolor torácico anterior 
en 38 casos (73%), artritis periférica en 17 (32,7%), síndrome sacroilíaco en 14 
(26,9%), dolor en cintura escapular en 12 (23,1%), lumbalgia en 7 (13,5%) y 
otras en 7 (13,5%). La afectación cutánea estuvo presente en 33 casos 
(63,5%); la forma predominante fue la pustulosis palmoplantar en 17 casos 
(51,5%), acné en 13 (39,4%) y psoriasis en 11 (33,3%). El HLA-B27 fue 
determinado en 45 pacientes, de los que sólo fue positivo en 8 casos (17,7%). 
La media de la VSG fue de 30 ± 30 mm/h (límites 2-99) y la PCR de 12,6 ± 26,7 
mg/dl (límites 0-161). La gammagrafía ósea se practicó a 45 pacientes (86,5%) 
y demostró  actividad inflamatoria en 42 casos (93,3%). La captación del 
trazador fue en: articulación esternoclavicular en 30 pacientes (71,4%), 
articulación manubrioesternal en 15 (35,7%), articulaciones sacroilíacas 7 
(16,6%), esternocostal 3 (7,1%) y otras en 4 (9,5%). La tomografía 
computarizada se practicó en 44 pacientes: 32 (72,7%) tenían afectación de la 
articulación esterno-clavicular, 15 (34,1%) de la manubrio-esternal, 9 (20,5%) 
de las sacroilíacas, 7 (15,9%) de una condro-esternal, 1 (2,3%) vertebral, 1 
(2,3%) mandibular y 1 (2,3%) osteomielitis multifocal crónica recurrente. El 
tratamiento consistió en: antiinflamatorios no esteroideos en 50 pacientes 
(96,1%), pamidronato endovenoso en 10 (19,2%), metotrexato en 7 (13,5%) y 
sulfasalacina en 4 (7’7%). La evolución clínica fue en forma brotes 
autolimitados mayoritariamente (71%). 
Conclusión: El síndrome de SAPHO presenta manifestaciones clínicas bien 
definidas. A diferencia de otros trabajos, el antígeno de histocompatibilidad B27 
es negativo en la mayoría de los casos. La gammagrafía ósea y la tomografía 
computarizada son de gran ayuda diagnóstica. 
 
 
 
 
 
 
2- INTRODUCCIÓN 
El acrónimo SAPHO fue propuesto en 1987 por Chamot et al1 para definir una 
entidad clínicoradiológica que combinaba sinovitis, acné, pustulosis palmo 
plantar, hiperostosis y osteítis.  
La sinonimia del síndrome SAPHO es amplia; los términos utilizados 
previamente hacen referencia a la localización de la enfermedad y los más 
frecuentes son: acroosteítis pustulosa, artropatía asociada al acné, hiperostosis 
esternocostoclavicular, osteomielitis multifocal crónica recurrente y osteítis 
condensante de clavícula2-4. Chamot y Khan acuñan el termino SAPHO con el 
objeto de reagrupar un grupo de enfermedades que comparten unas  
características tales como: lesiones óseas con hiperostosis y osteítis, la 
afectación de las articulaciones anteriores del tórax, aunque también puede 
afectar a otras localizaciones como las articulaciones sacroilíacas, el raquis, las 
articulaciones periféricas y los huesos largos, y por último la afectación cutánea 
en forma de pustulosis palmoplantar, pero también el acné y la psoriasis1,2,4. El 
diagnóstico es clínicoradiologico y son de utilidad la radiografía simple, la 
gammagrafía ósea con tecnecio-99m y la tomografía computarizada. No hay 
ningún marcador específico para esta enfermedad; el antígeno de 
histocompatibilidad B27 es variable según las series. La evolución de esta 
entidad es buena2,4,5.  
Su etiología es desconocida y la prevalencia también; se ha descrito 
fundamentalmente en Japón y Europa (Escandinavia, Francia, Alemania, 
Suiza, Bélgica y UK)1,6-13 y de forma menos frecuente en Australia14, Canada15 
y EEUU16. En España las descripciones son aisladas y únicamente se describe 
una serie de 16 casos publicada 17-27.  
A continuación presentamos una serie de 52 casos de síndrome SAPHO 
recogidos en un único centro entre 1984 y 2007.  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
3- MATERIAL Y MÉTODOS 
Estudio retrospectivo realizado en la sección de Reumatología del Hospital 
Universitari Germans Trias i Pujol (Badalona) entre 1984 y 2007. El área de 
referencia es de 800.000 habitantes. Se utilizaron los criterios diagnósticos 
propuestos por Benhamou et al1; cualquiera de las presentaciones bastaba 
para el diagnóstico: a) manifestaciones osteoarticulares con acné grave, b) 
manifestaciones osteoarticulares con pustulosis palmoplantar, c) hiperostosis 
con o sin dermatosis y d) osteomielitis multifocal crónica recurrente con o sin 
dermatosis. Los criterios de exclusión son la presencia de infección, la 
queratodermia palmoplantar, la hiperostosis difusa idiopática y las 
manifestaciones osteoarticulares de la terapia con retinoides.  
De todos los pacientes se recogieron las siguientes variables: edad, sexo, edad 
de aparición del primer síntoma, la edad en el momento del diagnóstico, las 
manifestaciones cutáneas y edad de aparición, así como las manifestaciones 
articulares y la edad de presentación.  
Se definió el dolor torácico anterior como aquel dolor localizado en la región 
esternoclavicular, condroesternal o manubrioesternal, espontáneo y que 
aumenta a la digitopresión. La artritis periférica como dolor y tumefacción 
articular, y el síndrome sacroilíaco como un dolor localizado en el cuadrante 
superointerno de la nalga y eventualmente referido a la cara posterior del 
muslo. 
Las pruebas de laboratorio incluyeron un hemograma (Coulter), una bioquímica 
plasmática elemental, la velocidad de sedimentación globular (Westergreen), la 
proteína C reactiva (medida por nefelometría), recuento del líquido sinovial y el 
antígeno de histocompatibilidad B27  (determinado por citometría de flujo). Las 
pruebas de imagen realizadas fueron radiografías simples de las articulaciones 
periféricas y de las sacroilíacas, gammagrafía ósea con tecnecio-99m y 
posteriormente exploración con tomografía computarizada (TC) mediante 
tomógrafo Picker PQ 5000 según protocolo estándar de tórax con cortes de 
2mm de grosor e índice 1mm-FOV 90mm, con ventana de partes blandas y 
ventana ósea, de las localizaciones que presentaban captación del 
radiotrazador. 
También se recogió la evolución clínica y los tratamientos recibidos. 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
4- RESULTADOS 
Se estudiaron 52 pacientes que cumplían los criterios para el síndrome 
SAPHO,  visitados en la Sección de Reumatología entre 1984 y 2007. Las 
características demográficas pueden verse en la tabla 1. Todos eran 
caucásicos, 26 hombres y 26 mujeres. La edad media en el momento del 
diagnóstico fue de 42 ± 12 años (límites 15-73). La edad en el primer síntoma 
(articular o cutáneo) fue de 37 ± 13 años (límites 10-71), con una demora 
diagnóstica de 4,5 ± 5,6 años (límites 0-26). Las manifestaciones articulares 
fueron anteriores a las manifestaciones cutáneas en el 59,6% de los pacientes 
mientras que las cutáneas fueron anteriores a las articulares en el 17% y 
simultáneas  en el 23,5%. El 37,2% no presentó manifestaciones cutáneas 
hasta el momento de esta revisión. 
 
Las manifestaciones ostearticulares pueden verse en la tabla 1: Dolor torácico 
anterior en 38 casos (73%), artritis periférica en 17 (32,7%), síndrome 
sacroilíaco en 14 (26,9%), dolor en cintura escapular en 12 (23,1%), lumbalgia 
en 7 (13,5%), dorsalgia en 3 (5,7%), talalgia en 1 (1,9%) y estaban 
asintomáticos 2 (3,8%). 
La afectación cutánea estuvo presente en 33 casos (63,5%);  la forma 
predominante fue una pustulosis palmoplantar en 17 casos (51,5%), acné 
grave en 13 (39,4%) y psoriasis vulgar en 11 (33,3%). De los que presentaban 
psoriasis vulgar sólo 3 de ellos la presentaban de forma aislada mientras que 
en el resto iba acompañada de pustulosis palmoplantar. No han presentado  
afectación cutánea hasta la actualidad  19 pacientes, lo que suponen un 37,2% 
del total. 
 La media de la VSG fue de 30 ± 30 mm/h (límites 2-99) y la PCR de 12,6 ± 26,7 
mg/dl (límites 0-161). El HLA-B27 fue determinado en 45 pacientes y fue 
positivo en 8 casos (17,7%).  
 
La gammagrafía ósea se practicó en 45 pacientes y demostró una actividad 
inflamatoria en 42 casos (93,3%). La captación del trazador se localizó en la 
articulación esternoclavicular en 30 pacientes (71,4%), en la articulación 
manubrioesternal en 15 (35,7%), en las articulaciones sacroilíacas en 7 
(16,6%), en alguna articulación esternocostal en 3 (7,1%), 1 vertebral, 1 
mandibular, 1 osteomielitis multifocal crónica recurrente y 1 lesión 
supraorbitaria izquierda. 
 
Todas las articulaciones que mostraron captación del trazador en la 
gammagrafía ósea  fueron estudiadas mediante  TC. Se practicó en 44 
pacientes (84,6%). La localización de la afectación de la pared torácica anterior 
y las características radiológicas pueden verse en la tabla 2.  
 
Dos pacientes (3,8%) presentaron una enfermedad inflamatoria intestinal 
concomitante, las dos eran mujeres y estaban afectas de una enfermedad de 
Crohn. 
 
No se han objetivado complicaciones extraarticulares. 
 
Los tratamientos prescritos fueron: antiinflamatorios no esteroideos  en 50 
pacientes (96,1%), glucocorticoides orales en 2  (3,6%), pamidronato 
endovenoso  en 10  (19’2%),  metotrexato en 7  (13,5%),  sulfasalazina en 4  
(7’7%), azatioprina en 1  (1,9%) e infliximab en 1 (1,9%), este último como 
indicación de la enfermedad de Crohn. 
 
La evolución clínica fue mayoritariamente en forma de brotes autolimitados en  
37 pacientes (71%). El resto presentó actividad inflamatoria persistente y son 
los que han requerido otros fármacos distintos a los antiinflamatorios. 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Tabla 1. Características demográficas y clínicas 
N       52 
Sexo       26 hombres, 26 mujeres 
Edad       42 años (15-73) 
Retraso diagnóstico    4,5 años (0-26) 
 
Manifestaciones osteoarticulares 
Dolor torácico anterior    38  (73%) 
Artritis periférica     17  (32,7%) 
Síndrome sacroilíaco    14  (26,9%) 
Síndrome de cintura escapular   12  (23,1%) 
Lumbalgia      7  (13,5%) 
Dorsalgia      3 (5,7%) 
Asintomático       2 (3,8%)  
 
Manifestaciones cutáneas   33 (63,5%) 
Pustulosis palmoplantar    17 (51,5%) 
Acné       13 (39,4%) 
Psoriasis      11 (33,3%) 
 
 
Tabla 2. Tomografía computarizada. Localización y características de las 
lesiones 
Localización 
Articulación esternoclavicular   32 (72,7%) 
Articulación manubrioesternal   15 (34,1%) 
Articulación sacroilíaca    9 (20,5%) 
Articulación costoesternal    3 (16%) 
Vertebral      1 (2,3%) 
Mandibular      1 (2,3%) 
Osteomielitis multifocal crónica recurrente  1 (2,3%) 
 
Características radiológicas de la TC 
Esclerosis      77,3% 
Erosiones      44% 
Hiperostosis      41% 
Partes blandas     13,6% 
Disminución del espacio articular   9% 
Anquilosis      7,5% 
Osteólisis      1,5% 
 
 
5- DISCUSIÓN 
Este trabajo describe las manifestaciones clínicas y radiológicas del síndrome 
SAPHO en una área geográfica mediterránea.  
Tal como comentan otros autores, este síndrome se manifiesta en los adultos 
en la edad media de la vida. En la presente serie la distribución por sexos es 
equitativa, pero en la mayoría de las series hay un ligero predominio femenino, 
a excepción del estudio multicéntrico francés1. 
La manifestación clínica principal de este síndrome es el dolor torácico  anterior 
que se manifiesta en un 73% de los casos, similar al de otras series como la de 
Goupille10 y Sonozaki6, que lo describen en un 66% y un 94%, 
respectivamente. Otras localizaciones según orden de frecuencia son la artritis 
periférica, la sacroileitis (predominantemente unilateral), la afectación del raquis 
y los huesos largos. A diferencia del presente estudio Maugars9 y Hayem11, 
describen la sacroileitis con mayor frecuencia  que la artritis periférica. 
La dermopatía es otra característica de este síndrome aunque la ausencia de 
ésta no descarta el diagnóstico. En esta serie un 63,5% de los pacientes 
presenta afectación cutánea. En algunas series francesas el porcentaje es 
superior: 84-93%9-11. El tipo de lesión cutánea es la pustulosis palmoplantar 
caracterizada por pústulas  inflamatorias, simétricas,  estériles, con eritema y 
descamación, que afectan a palmas y plantas. También  se describe la 
psoriasis pustulosa y distintos tipos de acné: grave, fulminante y conglobata, 
así como hidradenitis supurativa, psoriasis vulgar  y manifestaciones cutáneas 
poco frecuentes que comparten la misma lesión histológica, pústulas asépticas 
con infiltración de neutrófilos1,2,5,9,29-31. Este patrón de manifestaciones 
cutáneas se describe  sobre todo en las series europeas y japonesas. Trabajos 
anglosajones como los de  Kalke13 del Reino Unido, Van Doornum de 
Australia14 o Reith de EEUU16 presentan porcentajes de afectación cutánea 
menores, en torno al 20,7%, y dermopatías menos graves como psoriasis 
vulgar, acné vulgar y erupciones pustulosas inespecíficas.  
La inclusión de la psoriasis vulgar en las dermopatías asociadas al síndrome 
SAPHO ha sido muy criticada dado que algunos autores consideran que estos 
pacientes se deberían incluir como una  artropatía psoriática33. En esta serie el 
33,3% de los que presentan dermopatía lo hacen en forma de psoriasis vulgar, 
mayoritariamente asociada a psoriasis pustulosa y el resto con la lesión ósea 
típica, de forma  similar a la serie de Hayem11. Otros trabajos no incluyen la 
psoriasis vulgar como dermopatía asociada al síndrome SAPHO1,6,7,10. 
La ausencia de dermopatía al inico de la clínica o la posterior aparición de ésta, 
como fue en el 59,6% de los pacientes, dificulta y demora el diagnóstico de la 
enfermedad. El predominio del síntoma articular como inicio de la enfermedad 
es una forma de aparición contraria a la presentada en otros trabajos6,11. 
Consideramos que la osteomielitis multifocal crónica recurrente, descrita  en la 
población pediátrica, y la osteomielitis esclerosante difusa de mandíbula 
también forman parte de este síndrome ya que se asocian de forma 
considerable a manifestaciones cutáneas del tipo como pustulosis 
palmoplantar, acné grave y psoriasis vulgar11. En esta serie existe  un caso de 
osteomielitis multifocal crónica recurrente con acné grave (1,9%) y otro de 
osteomielitis esclerosante difusa de mandíbula sin lesión cutánea (1,9%), una 
prevalencia muy inferior a la serie de Hayem et al11, cuantificada en un 9,2% y 
11%, respectivamente. 
El diagnóstico de esta entidad es clínico y radiológico y son de utilidad la 
radiografía simple, la gammagrafía ósea con tecnecio-99m y la tomografía 
computarizada. La radiografía simple actualmente queda limitada a 
localizaciones distintas al tórax anterior, como las articulaciones sacroilíacas, el 
raquis y las articulaciones periféricas. 
La gammagrafía ósea es una prueba diagnóstica precoz y muy sensible, con 
muy buena correlación radiográfica. Permite localizar la afectación 
osteoarticular, incluso en áreas sin manifestaciones clínicas1,7,8,11,26,34. En el 
presente trabajo el 93,3% de los pacientes presenta captación del isótopo en 
alguna localización, unos resultados similares a otras series1,7,9,13,14. La imagen 
més específica de este síndrome, es la captación esternocostoclavicular 
bilateral y manubrioesternal, a modo de "cuernos de toro" (bull-horn) 5,8,35. 
(Imagen 1) 
 
 
 Imagen 1. Gammagrafía ósea: captación esternocostoclavicular bilateral y 
manubrioesternal 
  
La tomografía computarizada es la mejor técnica para ver la articulación 
esternocostoclavicular5,36-38. En este trabajo valoramos 66 tomografías de 
distintas localizaciones afectadas, el 72,7% correspondía a la articulación 
esternocostoclavicular, el 34’1% a la articulación manubrioesternal, el 20,5 % a 
las articulaciones sacroilíacas y el 16% a alguna articulación costoesternal. 
Después de analizar las características radiológicas de todas ellas 
encontramos un denominador común:  la esclerosis, presente en un 77,3%, 
seguido de las erosiones en un 44% y la hiperostosis en un 41%. De forma 
menos frecuente, afectación de partes blandas, disminución del espacio 
articular, anquilosis y osteólisis. (Imagen 2). 
 
 Imagen 2. TC esternoclavicular: erosiones, esclerosis e hiperostosis de ambas 
articulaciones esterno-claviculares. 
 
Estos cambios radiográficos se repiten en todas las series y confiere al 
síndrome SAPHO unas características que lo diferencian de otras 
enfermedades39-43. Jurik39 en 1991 comparó las alteraciones radiográficas de la 
parte anterior del tórax de enfermos con espondilitis anquilosante, artritis 
reactiva, artritis psoriática  y artritis asociada a pustulosis palmoplantar. La 
artritis de las articulaciones esternoclavicular y manubrioesternal estaba 
presente en todas las enfermedades, y en todas ellas constató  erosiones, 
esclerosis subcondral, anquilosis e hiperostosis. Los pacientes con pustulosis 
palmoplantar tenían ciertas particularidades: más afectación en forma de 
esclerosis e hiperostosis y osificación del ligamento costoclavicular, exclusiva 
de  estos pacientes. Además, la lesión ósea primaria la presentaron los 
afectados por pustulosis palmoplantar,, acné o una enfermedad cutánea 
indefinida pero no los pacientes con espondilitis anquilosante o artritis reactiva. 
La afectación de las articulaciones sacroilíacas suele ser unilateral y se 
observa  esclerosis e hiperostosis predominantemente en el hueso ilíaco; estas 
características permiten diferenciarlas de otras espondiloartropatías.(Imagen 3)  
 
 
Imagen 3. TC sacroilíacas: sacroileitis bilateral con esclerosis predominante en 
el hueso ilíaco 
 
En el raquis, por orden de frecuencia afecta a zona dorsal, lumbar y cervical; se 
observa r espondilodiscitis inespecífica, osteoesclerosis del cuerpo vertebral y 
osificaciones paravertebrales parecidas a los sindesmofitos. (Imagen 4). 
 Imagen 4: TC vertebra torácia con esclerosis ósea 
 
La artritis periférica no suele ser erosiva y los huesos largos presentan 
osteoesclerosis con aumento del grosor trabecular y cortical y formación de 
hueso perióstico5,39-48. 
Ante la sospecha de síndrome SAPHO, se aconseja la realización de una 
gammagrafía ósea con tecnecio-99m y posteriormente exploración con 
tomografía computarizada de las localizaciones que presenten captación del 
radiotrazador. 
No hay pruebas de laboratorio específicas. La VSG y la PCR pueden estar 
moderadamente elevadas en los brotes de la enfermedad.  Mientras que en las 
primeras series se constató una mayor frecuencia del  HLA B27 (15-33%)1,2, 
posteriormente este porcentaje ha disminuido al 4-14%8,10,11 y en el presente 
estudio aparece en un 17,8%.  La presencia del HLA B27, la sacroilitis y la 
asociación con la enfermedad de Crohn, son datos que avalan su inclusión en 
el grupo de las espondiloartropatías, de forma aislada con personalidad propia 
o formando parte de la artropatía psoriásica. 
No hay publicado ningún estudio controlado sobre el tratamiento más idóneo. 
Los fármacos de primera línea utilizados en todas las series son los 
antiinflamatorios no esteroideos, con bastante eficacia y pocos efectos 
secundarios. También se han utilizado  los glucocorticoides, el metotrexato, la 
colchicina, las tetraciclinas y la sulfasalazina, con resultados variables2. 
Últimamente ha aumentado el interés por la utilización del pamidronato 
endovenoso; según varios casos reportados se utilizan  distintas pautas de 
administración con buenos resultados50-59. En este trabajo se ha utilizado el 
pamidronato en 10 pacientes siguiendo la pauta de Maksymowych et al56, 
60mg de pamidronato ev los días 1, 7, 14, 28 y 56. Todos los pacientes 
presentaron mejoría clínica según la escala visual analógica para el dolor, pero 
no presentaron cambios en la PCR ni en la intensidad de captación del trazador 
en la gammagrafía ósea con Tc-99m 58. Los últimos fármacos utilizados han 
sido los bloqueantes del factor de necrosis tumoral alfa. Diferentes autores han 
publicado en trabajos abiertos y no aleatorizados la efectividad de estos 
tratamientos60-67  
Se trata de  una enfermedad crónica que evoluciona en forma de brotes 
intermitentes y remisiones; la progresión radiológica es lenta. Estudios como el 
de Maugars9, Hayem11 y Colina68 demuestran la misma evolución. La 
complicación mas frecuente es la trombosis de la vena subclavia como 
consecuencia de la hipertrofia clavicular1,9,11, no observada en en la presente 
serie. 
 
Las limitaciones del presente trabajo son la siguientes: su diseño es 
retrospectivo, un número de pacientes no muy amplio y el haber sido elaborado  
en un único centro. La homogeneidad con los resultados de otras series da 
soporte a este síndrome como una entidad bien definida, clínica y 
radiológicamente. 
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